






























































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































Conflicto de interesesCARTAS  AL  EDITOR  
Figura  1  IRM  vista  sagital  (T1-FLAIR).  A)  Femenino  de  41  an˜
posición y  la  intensidad  de  la  lengua  se  observan  como  normale
ELA bulbo-espinal  de  23  meses  de  progresión.  La  lengua  present
estructura interna.
en  la  lengua  al  observar,  en  imágenes  dependientes  de
T1-FLAIR,  sen˜al  hiperintensa  en  la  lengua  por  encima  de
la  intensidad  de  sen˜al  en  el  tejido  blando  circundante.  En
IRM,  la  lengua:  1)  llena  en  forma  completa  la  cavidad  oral;
2)  tiene  forma  redondeada;  3)  la  superficie  dorsal  forma
un  arco  circular  contactando  el  paladar  duro  y  blando,  y
4)  el  ápex  contacta  la  superficie  posterior  de  los  dientes
incisivos.  La  ausencia  de  por  lo  menos  2  de  estos  criterios  se
consideró  como  anormalidad  estructural  de  la  lengua.  Adi-
cionalmente,  estos  hallazgos  se  compararon  con  IRM  sagital
T1-FLAIR  en  15  sujetos  sanos  pareados  por  edad  y  sexo.
En  IRM  la  lengua  se  observó  normal  en  19  pacientes
con  ELA  (44%),  y  con  anormalidades  estructurales  en  24
pacientes  (54%)  (fig.  1).  Los  pacientes  con  lengua  normal
presentaban  un  tiempo  promedio  de  10  meses  de  inicio  de
la  ELA.  Los  pacientes  con  anormalidades  en  lengua  pre-
sentaron  tiempo  promedio  de  18  meses  de  haber  iniciado
la  enfermedad  (p  =  0,0071).  No  se  encontró  una  asociación
estadísticamente  significativa  entre  la  severidad  de  la  enfer-
medad  y  el  fenotipo  clínico.  Sin  embargo,  pacientes  con
anormalidades  en  la  lengua  mostraron  menor  puntaje  en  la
escala  ALSFRS-R  (promedio  29  ±  6,01)  que  los  pacientes  con
lengua  normal  (promedio  32,47  ±  9,14).
En  la  ELA,  la  lengua  se  afecta  clínicamente  por  muerte  de
la  NMI  en  el  nervio  hipogloso  y  de  la  NMS  en  la  franja  motora
de  la  corteza  afectando  la  función  del  tracto  corticobulbar8.
En  nuestra  serie  de  pacientes,  observamos  anormalidades
estructurales  en  la  lengua  tanto  clínicamente  como  por  la
IRM  en  más  de  la  mitad  de  los  enfermos.  Las  anormalidades
detectadas  en  la  IRM  se  asocian  con  el  tiempo  de  evolu-
ción  de  la  enfermedad.  Se  considera  que  la  hiperintensidad
observada  en  IRM  se  debe  a  la  presencia  de  tejido  graso
que  substituye  a  los  músculos  linguales  que  se  atrofian  por
denervación  crónica  con  tejido  graso5.  No  encontramos  aso-
ciación  entre  el  fenotipo  de  la  ELA  (bulbar,  bulboespinal
y  espinal)  y  la  presencia  de  anormalidades  en  la  IRM;  sin
embargo,  pacientes  con  puntaje  menor  de  30  en  la  escala
clínica  mostraron  mayor  posibilidad  de  presentar  anormali-















on  ELA  bulbo-espinal  de  6  meses  de  progresión.  La  forma,  la
cluyendo  las  estructuras  internas.  B)  Masculino  de  49  an˜os  con
ma,  posición  e  intensidad  anormales,  además  de  pérdida  de  la
Las  anormalidades  estructurales  en  la  lengua  de  pacien-
es  con  ELA  observadas  en  IRM  no  son  una  herramienta
iagnostica  sólida  y  solamente  podrían  utilizarse  como  un
lemento  complementario  de  afección  de  la  NMI  en  la  eva-
uación  de  pacientes  con  ELA.  La  identificación  temprana
e  estas  anormalidades  podría  indicar  mayor  severidad  de
a  ELA.ste  manuscrito  es  original;  no  ha  sido  publicado  previa-
ente  y  no  está  bajo  consideración  para  su  publicación  en
tros  lugares.  Todos  los  autores  contribuyeron  y  cumplen  con
os  requisitos  del  ICMJE  de  autoría.  Lo  consideramos  como
n  trabajo  honesto  y  además  afirmamos  que  los  autores  de
ste  estudio  no  manifiestan  ningún  conflicto  de  intereses.
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pa  gran simuladora
yelopathy secondary to copper deficiency:
he great imitator
r.  Editor:
a  mielitis  longitudinalmente  extensa  se  define  como
na  alteración  medular  aguda  de  carácter  inflamatorio
ue  afecta  a  3  o  más  segmentos  medulares  concatena-
os.  De  inicio  agudo  o  subagudo,  sus  causas  son  muy
ariables:  desde  un  origen  tumoral,  hasta  uno  infec-
ioso,  inflamatorio-desmielinizante,  disinmune,  vascular  o
etabólico-carencial1,2.  Su  incidencia  es  relativamente  baja
1-8  casos  por  millón  de  personas/an˜o);  no  obstante,  es
esponsable  de  una  importante  morbilidad  neurológica.  Pre-
entamos  un  caso  de  mielitis  longitudinalmente  extensa  por
éficit  de  cobre,  enmascarado  inicialmente  por  déficit  de
itamina  B12 concomitante,  una  etiología  de  baja  preva-
encia,  con  casos  aislados  descritos  fundamentalmente  en
acientes  gastrectomizados3—5.
Nuestra  paciente  es  una  mujer  de  86  an˜os  perteneciente
 un  nivel  socioeconómico  medio-alto,  sin  antecedentes  per-
onales  de  interés,  que  comienza  con  un  cuadro  subagudo
e  parestesias  en  miembros  inferiores,  ataxia  de  la  marcha
ensitiva  leve  y  alteración  de  la  sensibilidad  vibratoria  nivel
7-T1 y  de  la  artrocinética  en  el  miembro  inferior  izquierdo.
ras  estudio  analítico  y  radiológico,  se  objetiva  déficit  de
globina:  8,1  g/dl),  con  niveles  de  cobalamina  normales.  Se
realiza  resonancia  magnética  (RM)  craneal  (fig.  1),  donde  se
visualizan  varias  lesiones  redondeadas  de  distinto  taman˜o
y  morfología  (unas  de  aspecto  anular  con  paredes  gruesas
y  otras  mal  delimitadas)  en  ambos  hemisferios  cerebelosos,
región  bulbar  derecha  y  pedúnculo  cerebeloso  medio  ipsola-
teral,  sin  restricción  del  agua  libre  en  el  estudio  de  difusión  y
con  cierta  captación  tras  administrar  contraste  paramagné-
tico  intravenoso,  sin  edema  vasogénico  asociado.  También
se  objetiva  afectación  de  sustancia  blanca  periauricular  y
de  ambos  globos  pálidos,  sin  captación  de  contraste.  En  la
RM  de  columna  completa  destaca  una  afectación  difusa  del
cordón  medular  y  de  cordones  posteriores,  con  realce  par-
cheado  tras  suministro  de  contraste  predominantemente  en
los  niveles  C1 a  C5.  Se  lleva  a  cabo  búsqueda  de  neopla-
sia  oculta,  con  tomografía  axial  computarizada  de  tórax
y  marcadores  tumorales  negativos.  Las  serologías  de  virus
de  la  inmunodeficiencia  humana,  lúes,  Lyme  y  virus  de  la
hepatitis  C  son  negativas,  así  como  el  estudio  de  autoinmu-
nidad  con  anticuerpos  antiperoxidasa,  complemento,  ANA,
ENA,  ANCA  y  anti-NMO  (tabla  1).  El  análisis  de  líquido  cefa-
lorraquídeo  (LCR)  muestra  alteraciones  inespecíficas,  con
una  linfocitosis  moderada  y  bandas  oligoclonales  positivas.
Desde  el  punto  de  vista  metabólico-carencial,  los  niveles
plasmáticos  de  vitamina  B12,  ácido  fólico,  cinc,  vitaminas
A  y  E  presentan  valores  normales,  estando  la  homocisteína
plasmática  ligeramente  elevada  (13,9  mol/l),  siendo  esto
último  indicativo  de  déficit  de  vitamina  B12,  a  pesar  deobalamina,  siendo  diagnosticada  de  degeneración  medular
ombinada  subaguda,  por  la  que  se  inicia  terapia  sustitu-
iva  con  B12 intramuscular  (inicialmente  una  ampolla  diaria
urante  una  semana  después  una  ampolla  semanal  durante
 semanas  y  finalmente  una  ampolla  mensual),  con  mejoría
línica  progresiva  posterior.
Seis  meses  después  (aun  en  tratamiento  sustitutivo
on  B12 intramuscular  mensual),  experimenta  un  empeo-
amiento  de  la  clínica  inicial,  sobrean˜adiéndose  una
onoparesia  braquial  derecha  predominantemente  proxi-
al  que  se  acompan˜a  de  alodinia  de  la  extremidad.  En  la
xploración  se  constata  una  hipoalgesia  distal  en  extremida-
es  con  una  artrocinética  abolida  globalmente  (exceptuando
iembro  superior  izquierdo)  y  una  hiporreflexia  genera-
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o  se  constatan  alteraciones  cognitivas.  Analíticamente,
resentaba  una  anemia  normocítica  normocrómica  (hemo-iveles  plasmáticos  en  rango.  Se  solicitan  niveles  de  cobre
46,9  g/dl)  y  ceruloplasmina  (15,10  mg/dl),  con  niveles
isminuidos  en  plasma  y  una  determinación  de  cobre  en
rina  de  24  h  rigurosamente  normal.  Ya  que  la  paciente
arecía  de  antecedentes  de  cirugía  gastrointestinal,  no
staba  en  tratamiento  con  hierro  ni  tenía  alteraciones  de
os  niveles  de  cinc;  se  realiza  gastroscopia  en  busca
e  posibles  causas  malabsortivas  del  déficit,  evidenciándose
nicamente  una  leve  gastritis  crónica  antral.  Se  establece
sí  el  diagnóstico  de  déficit  de  cobre  de  etiología  indeter-
inada.
Se inicia  tratamiento  con  sulfato  de  cobre  (2  mg/24  h),
omplejos  de  vitaminas  B  orales  e  intramusculares  y  ácido
ólico  (5  mg/24  h).  Paralelamente,  se  lleva  a  cabo  infiltra-
ión  de  toxina  botulínica  a  nivel  del  antebrazo  derecho,
